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略語 
 
CMG: cystrometrogram, 
MRI: magnetic resonance imaging,  
OTCS: occult tethered cord syndrome 
VCUG: voiding cystourethrography 
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序論 
 
1. 二分脊椎 
 二分脊椎（spina bifida）とは中枢神経系前駆組織である神経管の形成不全による先天性
奇形疾患群の総称で、多くの場合脊椎骨（椎弓後方成分）の閉鎖不全を伴うためこの名前が
ある。二分脊椎と脊椎形成（閉鎖）不全症（spinal dysraphism）はほぼ同義として扱われ
ている。表皮形成不全があり神経系が外部に露出するものは開放性二分脊椎、形成不全が皮
下までにとどまり表皮は閉じているものを潜在性（閉鎖性）二分脊椎と呼ぶ。開放性二分脊
椎には脊髄髄膜瘤（myelomeningocele）、先天性皮膚洞（congenital dermal sinus）、脊髄
破裂（myeloschisis）などがあり、潜在性二分脊椎には脊髄脂肪腫（spinal lipoma）、割髄
症（diastematomyelia）などがある 77。 
中枢神経系の発生は神経管形成（neurulation）により始まる。神経管形成は古典的には
一次神経管形成（primary neurulation）と二次神経管形成（secondary neurulation）に分
けられる。一次神経管形成では、脊索を覆う神経外胚葉が脊索から分泌される誘導因子の影
響を受けて神経板（neural plate）に発達する。神経板の両側が隆起して神経襞（neural fold）
が、正中部が陥凹して神経溝（neural groove）が形成される。神経襞がさらに隆起し、正
中部が癒合して神経管（neural tube）となる。一次神経管形成は最終的に 31体節のレベル
で尾側神経孔が閉鎖することで終了し、頸髄から上部仙髄までが形成される。次いで二次神
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経管形成により、一次神経管尾側にある caudal cell mass（尾芽）から下部仙髄と尾髄が形
成される。Caudal cell massはまず髄索（medullary cord）と呼ばれる索状物を形成し、そ
の内部が中空化し、一次神経管と融合し、連続した一本の神経管となる 13, 17, 80。 
一次神経管形成不全においては神経外胚葉が表皮外胚葉と分離せず両者の間に癒合が残
る（non-disjunction）。このために生じる疾患には脊髄髄膜瘤や先天性皮膚洞がある 77。両
者が分離するが、皮下組織の一部が神経管内に迷入して完全な分離が起きない（premature 
disjunction）場合は、古典的には脊髄脂肪腫が生じると言われているがその機序は詳細に解
明されているとは言えない 64。二次神経管形成不全は一次神経管形成不全ほどその機序が
明らかにされてはいないが、終糸脂肪腫（filum lipoma）、肥厚終糸（thickened filum）、脊
髄嚢胞瘤（terminal myelocystocele）などの脊髄尾側部の形成異常が生じるとされる 77。
Caudal cell mass からは消化管や泌尿器系も形成されるため、これら臓器奇形も二次神経
管形成異常に合併しやすい。 
 
2. 脊髄脂肪腫とその分類 
脊髄脂肪腫は小児脳神経外科領域で最も多い脊髄形成異常のひとつである。その発生頻
度は 10,000 出生あたり 0.3-0.6 で、女児のほうが男児の約 1.5 倍多い 19, 58。潜在性二分脊
椎の 1～3 割を占め 2, 43、歴史的に様々な分類が提唱されてきた。Chapman らは脊髄円錐
部脂肪腫(conus lipoma)を解剖学的特徴から３つのサブタイプに分類した 14。すなわち(1)背
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側型(dorsal)、(2)尾側型(caudal)、(3)移行型(transitional)である。Araiらはこれらに２つの
サブタイプを追加した分類を発表した 6。すなわち(4)終糸脂肪腫(filum lipoma)、(5)脂肪脊
髄髄膜瘤(lipomyelomeningocele)である。Pang らは解剖学的位置と発生段階を考慮した 4
分類を提唱した。すなわち１）dorsal（背側型）、２）transitional（移行型）、３）chaotic
（混合型）、４）terminal（終末型） typesであり、１と２は一次神経管形成不全によるも
の、４は二次神経管形成不全によるもの、３は２と４の中間段階に生じるものと記述してい
る 70, 71。Pang分類ではChapman・Arai分類の尾側型と終糸型をひとまとめにして terminal 
type と呼んでいる。また形態が複雑で手術がもっとも難しい Chapman・Arai 分類の移行
型の一部と脂肪脊髄髄膜瘤すべてを、chaotic typeと呼び区別した。2017年にはMorotaら
が発生段階を考慮した新たな分類を提唱した 64。すなわち Type 1：一次神経管形成不全に
よるもの、Type 2：一次から二次の移行期の神経管形成不全によるもの、Type 3：前期二次
神経管形成不全によるもの、Type 4：後期二次神経管形成不全によるものである。Morota
分類での type 1 は Chapman・Arai 分類では背側型のすべてと移行型の一部で、Pang 分
類では dorsal typeと transitional typeを合わせたものに相当する。Morota分類の type 2
は、Chapman・Arai分類の移行型脊髄脂肪腫の残りと脂肪脊髄髄膜瘤すべてを含み、Pang
分類での chaotic type に相当する一群である。この群は一次～二次神経管形成の移行期に
生じると考えられている。その後の二次神経管形成不全で生じるもののうち、Morota分類
type 3 は Chapman・Arai 分類での尾側型に相当し、Morota 分類 type 4 は Chapman・
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Arai分類での終糸型に相当する 64。 
 
3. 脊髄係留症候群 
潜在性二分脊椎の臨床症状で最も頻度が高いのは脊髄係留症候群である。脊髄係留とは
胎生期の神経管形成不全により脊髄下端部分が尾側組織（硬膜、皮下組織など）に固定（係
留）された状態を指す。脊髄係留により脊髄円錐先端位置が通常よりも低位となった場合は
解剖学的脊髄係留または低位脊髄円錐（low set conus）と称される。脊髄が尾側に牽引され
た状態が続くと、下肢骨格筋腱反射亢進や排尿機能を司る自律神経の障害が最初に現れる 5。
その症状発現機序については未だ未明な点が多いが、牽引力により特に腰膨大部の介在ニ
ューロンを介するシナプス経路の虚血が起こることが一因だとする報告がある 94。一方、長
い軸索を持つ神経経路（錐体路など）は虚血に対して比較的耐性があり、下肢骨格筋拘縮や
関節変形（内反足が最も多い）が起こるまでには長期間を要する 77, 94。脊髄係留による排尿
障害は神経因性膀胱（neurogenic bladder）と呼ばれ、脊髄係留症候群のなかで早期に出現
する 5。さらに症状が進行すると下肢～腰部の運動・感覚障害、下肢関節変形、側彎などが
生じる 38, 88, 94。脊髄係留症候群（tethered cord syndrome）という言葉は上記の症状・症候
が臨床的に認められた場合に使われる。 
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4. 解剖学的脊髄係留 
潜在性二分脊椎を疑った場合、脊髄円錐下端位置の画像診断をつけることが重要である。
その画像診断法としてはMRIが標準的である 53。脊髄末端は胎生 8週では尾骨末端に一致
しているが、胎生 24週では L3椎体レベルに相対的に移動している 8。出生時の正常な脊髄
円錐下端位置については様々な報告がありコンセンサスが得られていないが、胎生 40 週
（つまり出生時）の脊髄円錐下端位置は成人と同じ L2 椎体中央レベルとの報告がある 8。
一般的には少なくとも生後 2～3 ヶ月頃には成人と同等レベルの L2 椎体中央に存在すると
される 92。そのため、解剖学的脊髄係留の診断は患児が月齢 3 ヶ月以上になってから行う
ことを推奨する報告がある 92。Barkovichは過去に報告された合計 1000人以上の全年齢患
者 MRI データから、98%以上の症例で脊髄円錐下端位置は L2/3 レベルより高位にあり、
2%未満で L3レベルにあったと述べている 8。このデータを基にすれば、月齢 3ヶ月以上の
一般小児人口において脊髄円錐下端が L2/3 下縁より低位である頻度は 2%未満ということ
になる。しかし解剖学的脊髄係留の定義は研究者によって違うことに注意が必要である。
Barkovich は、小児腫瘍患者の脊髄 MRI では L2 椎体レベルより下位に脊髄円錐下端が存
在した例がなかったことから、脊髄円錐下端が L2椎体下縁より尾側で終わっているものは
異常低位とすべきであると提唱している 8 しかし、L2/3 椎間板の下縁より尾側のものを低
位脊髄円錐と定義している研究者もいる 30。 
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5. 神経因性膀胱 
尿路系は上部尿路（腎臓、尿管）と下部尿路（膀胱、尿道）に分けられる。下部尿路系の
役割は膀胱内に尿を貯留させる「蓄尿」と貯めた尿を排出する「排尿」に大別される。膀胱
の排尿筋と内尿道括約筋は平滑筋で構成されており自律神経支配である。一方、外尿道括約
筋は横紋筋である。正常蓄尿においては、排尿筋が十分に弛緩することで膀胱内圧を低圧に
保つこと（低圧蓄尿）が重要である。同時に内尿道括約筋と外尿道括約筋が十分収縮して尿
失禁を防いでいること（尿禁制）も重要である。正常排尿においては、随意的に排尿筋の収
縮が開始でき、かつ同時に内外尿道括約筋の弛緩が起こる必要がある。また膀胱内の尿がす
べて排出されるまで排尿筋の収縮が持続することも大切である。 
神経因性膀胱とは下部尿路経路を支配する中枢性あるいは末梢性神経の障害により正常
な蓄尿あるいは排尿ができない状態と定義される 61。神経因性膀胱に起因する蓄尿期の排
尿筋異常収縮は「排尿筋過活動（detrusor overactivity）」と呼ばれ、低圧蓄尿を阻害し膀胱
壁硬化（「低コンプライアンス膀胱」）を引き起こす。その結果、尿管蠕動運動圧よりも膀胱
内圧の方が高くなり、膀胱尿管逆流や水腎症を引き起こす。長期間これらの状態が続くと尿
路感染症や腎機能障害の原因となる。また、蓄尿期の括約筋機能障害（尿禁制の障害）は尿
失禁の原因となり、特に思春期以降の小児の Quality of lifeを著しく下げる 65。一方、排尿
期における排尿筋と内外尿道括約筋の協調運動障害は「排尿筋括約筋協調不全（detrusor-
sphincter dyssnergia）」と呼ばれ、高圧排尿や残尿の原因となる。このような神経因性膀胱
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をおこす脳・脊髄疾患は多数存在するが、小児において最も代表的なものは二分脊椎である
61。 
 
6. 尿流動態検査 
神経因性膀胱の診断は尿流動態検査（urodynamic studies）を含んだ泌尿器学的検査によ
り確定する 88。尿流動態検査においては蓄尿相と排尿相の膀胱内圧、排尿筋圧、膀胱コンプ
ライアンス、排尿筋過活動や排尿筋括約筋協調不全の有無を評価することができる。また逆
行性尿道膀胱造影により膀胱壁不整の程度や膀胱尿管逆流の有無を評価できる。そのほか
に神経因性膀胱の診断に有用な臨床所見としては、繰り返す尿路感染症の既往、尿検査異常、
腎・膀胱超音波検査異常、頻回の失禁による dry time（健常児において排尿と排尿の間に
存在するおむつが尿で濡れていない時間）の短縮・消失などが特徴的である 77。臨床的
（clinical）な泌尿器学的症状がなくても尿流動態検査で排尿機能の障害が示されれば、
subclinicalな神経因性膀胱があると判断される。1.5歳以下の乳児では泌尿器学的臨床症状
に乏しい場合も多いが、尿流動態検査では臨床症状のない二分脊椎乳児の 4～6割で異常が
検出できると報告されている 26, 32。 
 
7. 脊髄係留解除術 
解剖学的脊髄係留を呈している症候性患児と、解剖学的脊髄係留の有無に関わらず神経
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因性膀胱の臨床症状を呈している二分脊椎患児には、脊髄係留解除術が適応となる 21, 25。
解剖学的脊髄係留を呈しているが臨床的にかつ尿流動態検査的に無症状の場合でも、低年
齢であれば早期に脊髄係留解除術を行うことで不可逆的な神経因性膀胱への進行を予防す
ることが期待できる。一般的に手術が早期であればあるほど長期的な機能予後が良いとさ
れる 26, 45, 88, 93。脂肪腫は悪性腫瘍ではなく、腫瘍性には増殖しない 22。そのため脊髄脂肪
腫の全摘出は必要ではなく、脊髄係留の解除と脊髄脂肪腫の部分切除による神経減圧が手
術の目標とされている。手術の難易度は脊髄脂肪腫のサブタイプや形態により異なる。
Chapman・Arai分類の終糸脂肪腫がもっとも容易で予後がよく、次いで背側型、尾側型で
ある。移行型と脂肪脊髄髄膜瘤は、脊髄や神経根が脂肪成分に巻き込まれていることが多く、
脊髄係留解除ができないことがある 45, 70, 71。終糸脂肪腫や解剖学的脊髄係留のみの場合の
脊髄係留解除術は、終糸もしくは終糸脂肪腫を切断するだけでよいため手術による合併症
はほとんどおこらない 45, 73。 
 
8. 脊髄係留症候群の早期診断・早期治療の重要性 
潜在性二分脊椎にともなう脊髄係留症候群は、致死的ではなくまた精神発達遅滞を伴わ
ないことも多いため、生後の Quality of life低下が大きな問題となる疾患群である 17。脊髄
係留症候群の臨床症状は新生児～乳児期には見落とされることも多く、成人になるまで治
療されないこともある 40, 41, 49, 52, 56, 75。臨床症状は（特に神経因性膀胱や下肢変形は）いっ
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たん発症すると改善するのは 3割以下という報告もあり、早期発見が重要である 4, 12, 42, 45, 
88。しかし臨床症状（clinical symptom）が不可逆的になる前に、subclinicalな泌尿器学的・
神経学的悪化の最初の兆候を見つけるのは簡単ではない。 
手術適応を判断するための客観的なデータを得る上で尿流動態検査は特に有用である 39, 
47, 60。過去の報告の中には、終糸脂肪腫や肥厚終糸のような軽度脊髄終糸病変であっても尿
流動態検査を行い、異常が見つかった場合は脊髄係留解除術を推奨しているものもある 55, 
73。臨床上明らかな泌尿器症状を発症していた解剖学的脊髄係留の患児（手術時平均年齢 5
歳）に脊髄係留解除術を行ったところ、術後改善率は 45%程度であったとする報告がある
27。泌尿器学的異常の評価に尿流動態検査を用いた複数の報告では、解剖学的脊髄係留もし
くは終糸脂肪腫の患児（手術時平均年齢 8ヶ月～9歳）の術後泌尿器学的改善率は 57～86%
であった 5, 16, 45。一方、術前泌尿器学的検査で無症候性と診断された終糸脂肪腫と解剖学的
脊髄係留の患児群では術後ほぼ全例が無症状のままであった 27, 67。このように、臨床的な
症状を発症する前に尿流動態検査を用いた早期診断・早期介入を行うことが将来の排尿機
能悪化の予防に有効であることを示す多数の報告がある 18, 38, 69。  
解剖学的脊髄係留の早期発見には、椎弓が未発達な６か月までの乳児では超音波検査に
よるスクリーニングが可能だが 7、診断能力はMRIに劣る 15, 34。MRIは脊髄円錐高位だけ
でなく、脂肪腫合併の有無、脊髄と連続する異常構造物の有無、皮下病変の広がり、嚢胞性
病変合併の有無、硬膜嚢下端の位置など手術時に有用な様々な情報を得ることが可能で、潜
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在性二分脊椎術前精査の標準的方法となっている 10, 72, 79。  
早期のMRI撮影が推奨されるもうひとつの理由は、脊髄脂肪腫の形態が成長とともに変
化することがあるからである。脊髄脂肪腫は悪性腫瘍ではなく過誤腫の一種と考えられ、正
常脂肪細胞と結合組織などで構成される 22。一般にこれらの脂肪細胞は出生後に細胞分裂
しないが、細胞体積は体脂肪増加に比例して増加することが報告されている 29, 48, 62, 63, 73。
特に出生後 6 か月間は体脂肪が劇的に増加する時期である 50。Pierre-Kahn らは 291 例の
脊髄脂肪腫のうち 36 例が経過観察中に体積増加を示し、そのうち 21 例が乳児であったと
報告している 73。同様に、体脂肪減少に伴い脊髄脂肪腫の大きさが縮小したとする報告もあ
る 23。一般的には、たとえ脊髄脂肪腫のサイズや形が成長とともに変わったとしても、脊髄
脂肪腫のサブタイプは変わらないとされる。しかし我々は生下時 MRI で脂肪脊髄髄膜瘤
（Chapman・Arai分類）と診断されたが、月齢 2 か月時点でのMRIでは移行型脊髄脂肪
腫と診断された一例を過去に報告した 84。この症例の手術所見は脂肪脊髄髄膜瘤に一致す
るものであった。脂肪脊髄髄膜瘤は移行型脊髄脂肪腫と比べて脊柱管外に突出した神経や
硬膜が存在するため手術時には神経損傷に注意が必要である。そのため、術前に脊髄脂肪腫
分類を正確につけておくことは手術準備として欠かせない。この症例のように実際には真
の脊髄脂肪腫分類が変化したわけではないが放射線学的には変化したように見えることも
あり、MRI を早期（生後 6 ヶ月までが望ましい 53）に撮影しておくことは重要であると言
える。 
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9．脊髄脂肪腫にともなう特徴的皮膚異常所見 
潜在性二分脊椎の存在を示唆する特徴的皮膚所見は 5～8 割の症例に認められ、skin 
stigmataあるいは tell-tale signなどと呼ばれる 1, 54, 77。Skin stigmataには、皮膚陥凹、
瘻孔、異常毛髪、皮膚膨隆（皮下脂肪腫）、臀裂偏倚、異常血管腫、皮膚欠損、嚢胞、皮膚
変色、皮膚突起物（人尾）など様々なものが報告されている 3, 9, 28, 33, 36, 74, 78, 79, 86。例えば
脊髄円錐部脂肪腫に合併する皮下脂肪腫は正常皮膚に覆われた柔らかい皮下腫瘤として認
められ、臀裂偏倚を伴うこともある 78。人尾（皮下脂肪が管状に過成長した皮膚突起物）は
脂肪のほかに軟骨やほかの組織を含むことがあり、硬膜内脂肪腫まで連続していたり脊髄
係留を呈していることがある 20, 31, 57, 66。多毛・異常毛髪は分離脊髄奇形（split cord 
malformation）にしばしば認め、正中皮膚欠損や瘢痕形成はmeningocele manqueの皮膚
所見であることがある 1, 44, 77。先天性皮膚洞の患者では脊髄に連続する皮膚瘻孔を認め、周
囲に血管腫や異常毛髪を伴うことがある。二分脊椎の存在を疑わせるこれらの skin 
stigmataを認めた場合は早期に腰椎MRI撮影を行うことが推奨される 15, 78。 
一次神経管形成期と一次～二次の移行期の形成不全によって生じる脊髄脂肪腫、つまり
Chapman・Arai分類の背側型、移行型、脂肪髄膜瘤と、Morota分類の Type 1、Type 2で
は、硬膜嚢内から皮下に連続する脂肪腫がしばしば腰仙部正中付近（臀裂よりも頭側）の皮
膚病変や皮膚膨隆を伴いやすい。これらの皮膚所見は生下時からはっきりとしているため、
早期にMRI精査を行う契機となることが多い 70。他方、二次神経管形成不全により発生す
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る脊髄脂肪腫、つまり Chapman・Arai 分類の尾側型脊髄脂肪腫、終糸脂肪腫と、Morota
分類の Type 3、Type 4では、極わずかな皮膚所見が生下時に見逃されていることも多い 64, 
70。Morotaらの報告では Type 1と 2の手術時年齢中央値はともに 4か月であったが、Type 
3は 3歳、Type 4は 1歳であったこともこれを部分的に反映していると考えられる 64。 
 
10．仙尾部 dimpleの臨床意義 
 Arai分類の終糸脂肪腫、Morota分類の Type 4では、しばしば腰部～仙尾部に dimpleと
呼ばれる皮膚陥凹を認める 30, 34, 64, 68。このうち臀裂内にある dimple は「仙尾部
（sacrococcygeal） dimple」あるいは「coccygeal pit」と呼ばれるが、その臨床的意義につ
いてはコンセンサスが得られていない。 
仙尾部 dimple（図 1）とは「肛門より 2.5cm 吻側まで、もしくは臀裂内の仙骨・尾骨上
に存在する皮膚陥凹」と定義され、健常新生児の 2～6%に生じると報告されている 28, 54, 78, 
91。脊髄病変合併を示唆するほかの皮膚異常とは異なり、仙尾部 dimple の管理方法につい
ては小児脳神経外科医の間でも意見が分かれている。Pongerらは各国の小児脳神経外科医
に質問紙調査を行い、“simple dimple” (「肛門から上に 2.5cm以内もしくは尾骨近傍に存
在する、軟部組織の陥凹」と定義されており、本研究での「仙尾部 dimple」に相当する)に
どのように対応するかを調査した 74。結果は、小児脳神経外科医の 48%はどんな画像検査
も行わない、30%は超音波検査によるスクリーニングを行う、22%は MRIを行う、という
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もので、一定のコンセンサスは確立していなかった（図 2-A, B）。一般的に、超音波検査に
よるスクリーニングで異常が見つかった場合は、MRI にてさらなる精査を行う小児脳神経
外科医が多いと考えられる。超音波検査で異常が見つからなかった場合は、経過観察を選択
する小児脳神経外科医が多いと思われる。MRI で解剖学的脊髄係留を認めた場合は、脊髄
係留解除術の適応となることに異論はないと思われる。一方、MRI で解剖学的脊髄係留を
認めなかった場合は経過観察が選択されることが多いが、終糸脂肪腫などの軽度脊髄終糸
病変を合併していれば予防的脊髄係留解除術を行う小児脳神経外科医も存在すると思われ、
治療方針に一定のコンセンサスがない。経過観察が選択された場合、脊髄係留症候群の臨床
症状が出現したとき初めて手術が検討されることとなる（図 2-B）。 
 主に超音波検査を用いた初期の報告では、仙尾部 dimpleに脊髄病変が合併することはま
れであるとされていた 9, 35, 36, 76, 91。例えば Ben-Siraらは simple dimpleを有する 109人の
新生児を超音波にてスクリーニングし、病的な脊髄病変はなかったと報告している 9。しか
し、超音波によるスクリーニングは施行者の力量や椎弓後方成分の骨化程度に左右される
とする報告がある 15, 34。例えば Chernらは 103人の神経管癒合不全症患者の腰椎部超音波
検査とMRI検査の結果を比較し、超音波検査では脊髄円錐位置異常の検出感度が低いこと
(76.9%)を報告している 15。Gomi らは simple dimple を臀裂内のものと臀裂上縁のものの
2群に分類し、それぞれの群における解剖学的脊髄係留（「脊髄円錐下端の位置が L2-3椎間
板下縁より下位」と定義）の有病率をMRIを用いて調べた 30。この報告によると、臀裂内
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dimple65 人のうち 0 人、臀裂上縁部 dimple47 人のうち 3 人(6.4%)に解剖学的脊髄係留を
認めた。この結果を受けて、Gomiらは臀裂上縁にない仙尾部 dimpleにはMRI精査は不要
であると主張している 30。いっぽう Haradaらは臀裂内 dimple の 84 例をMRIで精査し、
6 例(7.1%)に解剖学的脊髄係留（脊髄円錐下端の位置が L3 椎体レベル以下と定義）を認め
たと報告し、この結果を持って仙尾部 dimple 患者には MRI 精査が推奨されるとしている
34。これらの報告における差異は異なる画像評価方法や解剖学的脊髄係留の定義の違いに起
因する可能性が残るが、新生児・乳幼児の仙尾部（臀裂内）dimple を認めたときの脳神経
外科的管理方法についてはまだコンセンサスが得られていないのが現状である 74。 
 
11. 本研究の目的 
  仙尾部 dimple の管理方法に混乱が認められる理由として、歴史的には仙尾部 dimple に
脊髄係留症候群が合併する率は少ないと考えられてきたが、近年のMRIの普及により合併
症例の報告が増えてきたことが考えられる。また実際の臨床現場に於いては、軽微な仙尾部
dimple にて経過観察されていたが、成長後に脊髄係留症候群を発症して小児脳神経外科に
コンサルトされる症例をしばしば経験する。これまでに仙尾部 dimpleを有する小児の脊髄
係留症候群有病率（解剖学的脊髄係留と尿流動態検査で明らかな神経因性膀胱の合計）を調
べた報告はない。どのような仙尾部 dimpleは積極的な精査を行うべきでどのようなものは
経過観察でよいのかもわかっていない。 
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そこで本研究では、仙尾部 dimple に MRI による解剖学的精査と泌尿器学的検査による
機能的精査を行えば、手術適応のある患児を早期発見することが可能となり、より多くの脊
髄係留症候群発症を予防できるという仮説を立てた。脊髄係留症症候群の診断には、画像検
査による解剖学的脊髄係留の診断と泌尿器学的検査による神経因性膀胱の診断が必要であ
る。本研究では、まず当院へ仙尾部 dimple で紹介されたすべての小児患者に MRI を撮影
し解剖学的脊髄係留の有無を調べた。解剖学的脊髄係留は認めないが何らかの脊髄奇形・異
常所見を有していた患者には尿流動態検査を含めた泌尿器学的検査を行い、神経因性膀胱
の精査を行った。（解剖学的脊髄係留患者にも泌尿器学的検査を術前に行った。）MRI で明
らかになった解剖学的脊髄係留の有病率と、泌尿器学的検査から明らかになった神経因性
膀胱の有病率を調査した。過去の報告で、仙尾部 dimple を有する小児に MRI と泌尿器学
的検査の両方を行ったものはなく、この両方の検査結果から手術適応となる（解剖学的脊髄
係留を含めた）脊髄係留症候群の有病率を調査したことが本研究の最も特徴的な点である。
特に、終糸脂肪腫などの軽度脊髄終糸病変を有しているが解剖学的脊髄係留を認めない仙
尾部 dimple 患者に於ける、神経因性膀胱有病率を調査した報告は本研究が初めてである。
また仙尾部dimpleのほかに脊髄終糸病変合併の危険因子となりうる随伴皮膚所見の有無に
ついて調査し、どのような仙尾部 dimpleであれば脊髄終糸病変合併を予測できるかも検討
した。脊髄係留症候群と診断された患者には脊髄係留解除術を行い、全例で 2 年以上の術
後経過観察を行った。これらの結果から、仙尾部 dimple患者の理想的管理方法についても
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考察した。本研究の一部は文献 83にて既に報告してある。 
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対象と方法 
 
2013年 4月から 2015年 3月までの 2年間に、合計 154人の連続した日本人小児患者が
腰仙部皮膚異常（仙尾部 dimple、腰部 dimple、腰仙部皮下脂肪による膨隆、臀裂偏倚、瘻
孔、皮膚洞、皮膚欠損、皮膚異常毛髪、異常血管腫、皮膚変性・変色、脊髄髄膜瘤、人尾、
仙尾骨奇形など）で東京都立小児総合医療センター脳神経外科に紹介された。このうち仙尾
部 dimpleを呈していた患児に、鎮静下で 1.5テスラMRI（Philips Electronics）にて腰仙
部脊髄病変の有無を精査した（図 3）。本研究での仙尾部 dimpleの定義は、過去の報告と同
様に「肛門より 2.5cm吻側までか尾骨周辺に存在する皮膚陥凹」とした 74。Gomiらの報告
30で述べられているような仙尾部 dimpleの臀裂内での相対的位置については区別しなかっ
た。これは、特に新生児や小さな乳児では、臀裂上縁付近か臀裂中央付近かなどの相対的位
置を客観的に記述することが難しかったためである。代表的肛門直腸奇形（鎖肛、尿道下裂、
総排泄腔遺残）合併例、腰部（臀裂外）dimple、腰仙部皮下脂肪腫による膨隆を伴う脊髄円
錐部脂肪腫、先天性皮膚洞、皮膚欠損、脊髄髄膜瘤、人尾、仙尾骨奇形などを伴う例は脊髄
MRI撮影を行うことが現在ではコンセンサスとなっているため 71、本研究からは除外した。
最終的に、本研究では臀裂内仙尾部 dimple を有する合計 103 人の小児患者を対象とした
（図 3）。本研究は東京都立小児総合医療センター倫理委員会の承認を得て行われた。 
本研究では、脊髄係留解除術の適応をより厳密に行うために、「脊髄円錐の最尾側端が
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L2/3 椎間板の下縁よりも低位にあるもの」を解剖学的脊髄係留の定義とした。脊髄病変の
スクリーニングに広く使われているのは超音波検査である。しかし椎弓後方成分は生後 3～
6ヶ月頃から骨化してくるので、この月齢以上の乳児の脊髄病変精査には超音波検査は不正
確である 30, 34。そこで本研究ではすべての患者の脊髄を月齢3ヶ月以上になった時点でMRI
にて精査した。MRI では、通常の T1 強調画像と T2 強調画像の水平断・矢状断の他に、
3mmスライス厚の T2 DRIVE 法を用いて脊髄円錐高位を評価した。またMRIで認めた脊
髄病変は終糸脂肪腫、肥厚終糸（直径 2mm 以上）、終糸嚢胞であり、これらを「軽度脊髄
終糸病変」と定義した。放射線学的診断は、少なくとも二人の経験豊富な小児神経外科認定
医と二人の放射線科専門医が参加する神経放射線カンファレンスで決定された。 
解剖学的脊髄係留と診断された患児には、さらに排尿時膀胱尿管造影検査(voiding 
cystourethrography: VCUG)、膀胱内圧検査(cystrometrogram: CMG)を含めた尿流動態検
査を行った。解剖学的脊髄係留は認めないが前述した軽度脊髄終糸病変を認めた患児にも、
泌尿器学的検査を行った。VCUGでは、総膀胱容量（total cystometric bladder capacity）、
膀胱の形状と壁不整の有無、排尿後の残尿体積を評価した。CMGでは蓄尿期と排尿期の膀
胱内圧、腹圧、排尿筋圧、膀胱コンプライアンスを評価した。また、排尿筋過活動、排尿筋
-括約筋協調不全も評価した。年少児の場合は尿路感染症、失禁、その他の泌尿器学的症状
の既往歴も考慮した。新生児と乳児の場合には夜尿センサーと簡易残尿体積測定センサー
を下腹部に設置し、排尿頻度や排尿後残尿体積も測定した。最終的な神経因性膀胱の診断は、
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少なくとも 3 人の経験豊富な小児泌尿器科医からなる泌尿器学科カンファレンスで決定し
た。本研究では泌尿器学的検査で異常が認められている患児は、たとえ失禁、残尿、尿路感
染症のような明らかな臨床症状を認めていなくても、「症候性」とみなした。解剖学的脊髄
係留を認めないが、軽度脊髄終糸病変を認め、神経因性膀胱と診断された患児は、本研究で
は「機能的脊髄係留」と定義した。解剖学的脊髄係留患者と機能的脊髄係留患者に脊髄係留
解除術を施行した。神経因性膀胱と診断された患児は術後半年～1年の間に尿流動態検査で
フォローした。Group 3の患児（初回尿流動態検査で正常）は、経過観察中は再度の尿流動
態検査は行わず臨床症状でフォローした。すべての症例で 2年以上の経過観察を行った。 
仙尾部dimpleに関連する以下の皮膚所見と軽度脊髄終糸病変の有病率についても調査し
た：1)dimpleの深さ、2)臀裂偏倚の有無、3)その他の皮膚所見（変色皮膚・血管腫・異常毛
髪など）の有無。過去の報告にあるように、「深い dimple」とは皮膚を引き延ばしても底が
見えないものと定義し、「浅い dimple」とは底が見えるものと定義した 9, 24, 34, 78。臀裂偏倚
とは正中より 1cm以上一側へ曲がっているか、左右非対称な Y字型を呈する臀裂と定義し
た 9, 78。それぞれの代表的画像を図 4に示した。 
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結果 
 
1. 患者背景と分類 
本研究には、臀裂内に存在する仙尾部 dimple の小児 103 人（男児 49 人、女児 54 人）
が登録された。初回MRI撮影時年齢の中央値は 4ヶ月、平均値は 9.2ヶ月、範囲は 8日～
83 ヶ月であった。全症例を MRI と泌尿器学的検査の結果から以下の 4 群に分類した（図
3）：Group 1) 解剖学的脊髄係留の症例、Group 2) 機能的脊髄係留の症例、Group 3) 軽度
脊髄終糸病変を認めるが、解剖学的・機能的脊髄係留を認めない症例、Group 4) 脊髄病変
を認めない症例。Group 1には 6人（5.8%）、Group 2には 8人（7.8%）、Group 3には 10
人（9.7%）、Group 4 には 79 人（76.7%）が含まれた。Group 1と 2の患児に脊髄係留解
除術を行った。全例、手術合併症は認めなかった。Group 3と 4には泌尿器科と脳神経外科
の外来にて 2 年以上の経過観察を行ったが、神経因性膀胱を含めた脊髄係留症候群の臨床
症状を呈した児はいなかった。これらの結果は図 3と表 1にまとめた。 
 
2. MRI検査 
全体として、24人（23.3%）にMRI異常（解剖学的脊髄係留を含めた軽度脊髄終糸病変）
を認め、その内訳は 14人の終糸脂肪腫、5人の終糸嚢胞、2人の肥厚終糸、3人の解剖学的
脊髄係留のみであった（図 5）。Group 1（解剖学的脊髄係留：6人）には 2人の終糸脂肪腫、
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1 人の終糸嚢胞、3 人の解剖学的脊髄係留のみを有する患児が含まれた。Group 2（8 人）
はすべて終糸脂肪腫を有していた。Group 3（10人）には 4人の終糸脂肪腫、2人の肥厚終
糸、4人の終糸嚢胞を有する患児が含まれていた。これらの結果を表 1にまとめた。仙尾部
dimple を有する全症例の脊髄円錐高位中央値は L2 上部（範囲：L1～L3/4）であった。全
手術症例の脊髄円錐高位中央値は L2/3（範囲：L1～L3/4）で、6人では L2/3より下位、2
人で L2/3、6人で L2/3より上位であった（図 6）。Group 1, 2, 3の症例の詳細は表 2に提
示した。 
 
3. 手術前後の泌尿器学的検査所見 
軽度脊髄終糸病変を有していた 24人の患児に対して泌尿器学的検査を行ったところ、12
人（50.0%）に尿流動態検査での異常を認め、神経因性膀胱と診断した。その内訳は Group 
1が 4人、Group 2が 8人（定義により全員）であった。Group 1の残り 2人の術前泌尿器
学的検査結果は正常であった。Group 1で神経因性膀胱を認めた 4人のうち 3人（75.0%）、
Group 2 の 8 人のうち 4 人（50.0%）が術後 6 ヶ月から 1 年の時点で行われた泌尿器学的
検査で改善を認めた。全体では術前に神経因性膀胱と診断された 12人中 7人（58.3%）が、
術後泌尿器学的検査で改善を認めた。この結果は表 2に示した。 
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4. 皮膚所見と脊髄終糸病変有病率 
仙尾部 dimpleに関連する腰仙部皮膚所見の有無により、脊髄終糸病変有病率に差がある
かを調べた。深い dimple は 11 人に認め、そのうち 4 人（36.4%）に脊髄終糸病変を認め
た。浅い dimpleは 92人に認め、そのうち 20人（21.7%）に脊髄終糸病変を認めた。Fisher
検定では２群間に統計学的有意差は認めなかった（p=0.28）。同様に、臀裂偏倚やその他の
皮膚異常（変色した皮膚、血管腫、異常毛髪など）の存在は脊髄終糸病変有病率を増加させ
なかった（それぞれ p=0.74, 0.064）。この結果は表 3にまとめた。 
 
5. 代表症例：Group 2 
特記すべき既往歴のない 1.5歳男児。臀裂内の正中にある浅い仙尾部 dimple（図 7A）の
精査目的に、脳神経外科外来に紹介された。皮膚変色や異常毛髪などの異常皮膚所見は認め
なかった。術前 MRI では終糸脂肪腫を認め、脊髄円錐下端は L2 レベルであった（図 7B-
D）。術前 VCUGでは総膀胱容積の増大あり、膀胱壁の不整なし、中等量（35ml）の残尿を
認めた。術前 CMG では蓄尿期に持続的に増大する排尿筋圧と低コンプライアンス膀胱
（78ml/20cmH2O=3.9）を認め、排尿筋過活動と排尿筋-括約筋協調不全は認めなかった（図
7F）。VCUGと CMGの結果は神経因性膀胱に一致する所見であった。脊髄係留解除術が行
われ、終糸脂肪腫は合併症なく切断された。術後MRIでは終糸脂肪腫切断が確認された（図
7E）。術後 VCUGでは残尿は消失した。  
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考察 
 
1. 解剖学的脊髄係留 
本研究の結果で明らかになったことは、仙尾部 dimpleを有する 103人の患児のうち 6人
（5.8%）が解剖学的脊髄係留を呈していたことである。過去の研究報告で、多数の仙尾部
dimple症例を集めてMRIで脊髄病変を調べたものは多くない。それらの報告では、解剖学
的脊髄係留は仙尾部 dimple を有する患者の 6～7%に認めるとされ 30, 34、本研究の数字と
概ね一致する。序論に述べたように、一般人口における解剖学的脊髄係留の頻度は 2%未満
とする報告がある 8。仙尾部 dimple の解剖学的脊髄係留有病率が 6%程度であることが本
研究でも確かめられたことから、仙尾部 dimple の管理方法として経過観察は推奨されず
MRIによる画像精査を早期に行うべきだと考えられた。 
 
2. 脊髄係留症候群と尿流動態検査 
本研究では、Group 1（解剖学的脊髄係留）の 6人のうち 4人、Group 2（機能的脊髄係
留）の 8人全員が神経因性膀胱と診断された。これは全体（103 人）の 11.7%に相当する。
二分脊椎の種類により脊髄係留症候群の発症率が大きく異なるので、一般人口における脊
髄係留症候群の頻度ははっきりわかっていない。しかし近年のMRIの発達により、一般人
口における終糸脂肪腫の頻度は0.24～4%程度であると報告されている 11, 87。いっぽうCools
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らは17歳以下の小児154人の終糸脂肪腫を調査し、そのうち脊髄係留症候群を15人（9.7%）
に認め、その 59%（全体の 5.72%）が泌尿器学的な臨床症状を呈していたと報告している
16。これらの報告から類推すると、一般小児人口において終糸脂肪腫が原因となる脊髄係留
症候群の頻度は 0.023～0.39%程度（そのうち泌尿器学的臨床症状を呈するのは一般小児人
口の 0.013～0.23%）と推測される。本研究では神経因性膀胱と診断されたのは 12 人で、
仙尾部 dimple を有する小児の 11.7%であった。Cools らは泌尿器学的臨床症状を呈してい
る小児患者数を用いて有病率を計算しているが 16、本研究では尿流動態検査を用いている
ため検出感度が高い可能性がある。また年齢の差異（本研究の Group 1,2は全例 3歳未満）
が原因である可能性もある。だが、それでも仙尾部 dimpleの小児に神経因性膀胱が合併す
る割合は一般人口よりも高いと考えて、泌尿器学的検査の適応を考慮して診察にあたるべ
きだと考えられた。 
 
3. 機能的脊髄係留と occult tethered cord syndrome 
  本研究では仙尾部 dimpleを呈した 103人のうち 8人（7.8%）が機能的脊髄係留（Group 
2）に分類され、手術適応となった。Group 2 患児の脊髄円錐位置は、範囲が L1 下半分～
L2/3、中央値が L2下半分であった。このように脊髄円錐位置が正常範囲内であるが脊髄係
留症候群を呈している状態は「潜在性脊髄係留症候群 occult tethered cord syndrome 
(OTCS)」と呼ばれることがある。1990年代に、脊髄係留症候群と思われる泌尿器学的臨床
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症状を呈しているが脊髄円錐位置は正常範囲内にある一群の患者が、初めて報告された 46, 
90。この臨床状態は後に OTCS と命名された。その後の研究では脊髄係留症候群患児の 14
～28%で脊髄円錐位置は正常であると報告されている 37, 85, 86, 90。OTCSで最もよくみられ
る症状は神経因性膀胱で、68～100%に認められる 24, 51, 59, 81, 85。しかし OTCSの概念には
現在のところ混乱が見られる。まず上述の過去報告での脊髄係留症候群の定義は研究者ご
とに異なっており、神経因性膀胱の臨床症状のみを指すものから尿流動態検査による診断
を含めているものまでまちまちで、一定していない。しかもこれらの報告で述べられている
放射線学的定義は少しずつ異なっている。1990 年代の最も初期の報告では、明らかな脊髄
病変や潜在性脊椎癒合不全を認めない患者群と定義されていた。しかし Steinbokらが 2016
年に最初の OTCS のランダム化対照試験を行ったときには、患者選定基準には終糸の厚さ
や脂肪成分量については問わなかった（終糸脂肪腫や肥厚終糸が含まれていた）82。このよ
うに選定基準が異なる症例すべてを同じ OTCS として扱っていいのかどうかは疑問が残る。
本研究では混乱を避けるため「occult」という表現は使用を控え、Group 2の患児を表現す
るために「機能的脊髄係留」という言葉を使った。 
本研究では、神経因性膀胱と診断された 12人のうち 8人（66.7%, Group 2）の脊髄円錐
レベルが正常範囲内であった。この割合は、上述の OTCS の割合（14～28%：脊髄係留症
候群と診断された患者のうち脊髄円錐位置が正常であった患者の割合 37, 85, 86, 90）よりも多
い。過去報告の母数は「神経因性膀胱と診断された小児患者数」で、本研究での母数は「仙
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尾部 dimpleを有していてかつ神経因性膀胱と診断された小児患者数」である。過去報告で
の OTCS の割合が本研究より少ない理由は、過去報告の母数には仙尾部 dimple を有して
いない小児も含んでいるためだと推測される。しかし上述のとおり OTCS は最近になって
提唱された概念でありその定義には混乱がみられるため、これと本研究と単純比較するこ
とは難しい。 
 
4. 解剖学的脊髄係留と神経因性膀胱有病率 
Group 1（解剖学的脊髄係留あり）の 6人のうち 4人（66.7%）、Group 2と 3の合計 18
人（解剖学的脊髄係留なし）のうち 8人（44.5%）が神経因性膀胱と診断された。表 4に示
すように、Fisher 検定を行うと両群の神経因性膀胱有病率に統計学的有意差はなかった
（p=0.64）。軽度脊髄終糸病変を有している患児集団においては、解剖学的脊髄係留の有無
で神経因性膀胱を呈するリスクは変わらないという結果となった。従って、解剖学的脊髄係
留がなくても軽度脊髄終糸病変を認めれば、尿流動態検査を含んだ泌尿器学的検査を検討
するべきである。 
 
5. 終糸脂肪腫と神経因性膀胱有病率 
Group 1～3の 24人のうち、終糸脂肪腫は 14人に認めた。この 14人のうち神経因性膀
胱と診断されたのは 9人（64.3%）だった。一方、終糸脂肪腫を認めないがその他の軽度脊
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髄終糸病変を認める 10人のうち、神経因性膀胱と診断されたのは 3 人（30.0%）だった。
終糸脂肪腫の有無で神経因性膀胱有病率に統計学的有意差があるかを Fisher検定で調べた
ところ有意差を認めなかった（p=0.21, 表 5-1） 
実際の臨床現場では、解剖学的脊髄係留を認めていれば（Group 1）、終糸脂肪腫や神経
因性膀胱の有無には関係なく手術適応となる。そこで Group 2 と 3（軽度脊髄終糸病変を
認めるが、解剖学的脊髄係留を認めない患児）の合計 18人を対象に、終糸脂肪腫の有無と
神経因性膀胱有病率の関係を調べた。Group 2 と 3 の 18 人のうち、12 人に終糸脂肪腫を
認めた。この 12 人のうち 8 人（66.7%）が神経因性膀胱と診断された。一方、終糸脂肪腫
を認めなかった残りの 6 人のうち、神経因性膀胱と診断されたものはいなかった。終糸脂
肪腫の有無で神経因性膀胱有病率に差があるかどうかを、Fisher 検定にて調べたところ、
統計学的有意差を認めた（p=0.013, 表 5-2）。以上から、解剖学的脊髄係留以外の軽度脊髄
終糸病変を認める患児群においては、終糸脂肪腫はその他の軽度脊髄終糸病変よりも神経
因性膀胱を発症するリスクが高いと考えられた。 
 
6. 早期介入による泌尿器学的改善率 
本研究で示した仙尾部 dimpleの診断・治療フローチャート（図 3）に従って介入を行っ
た結果、Group 1と 2で神経因性膀胱と診断された合計 12人のうち 7人（58.3%）が術後
泌尿器学的検査で改善を認めた。Group 1 の 6 人のうち術前泌尿器学的検査で神経因性膀
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胱と診断されたのは 4人で、そのうち 3人（75%）が術後泌尿器学的検査で改善を認めた。
Group 1 の残り 2 人は術前泌尿器学的検査で正常範囲内であったが、予防的脊髄係留解除
術を行った。そのうち終糸脂肪腫を呈していた１人（表 2；症例 5）は術後泌尿器学的検査
も正常範囲内であり、もう１人（症例 3）も術後に臨床症状を呈さず経過している。Group 
2では 8人全員が（定義により）神経因性膀胱を呈していて、そのうち 4人（50.0%）が術
後泌尿器学的検査で改善を認めている。 
Group 1の 4人はMRIで解剖学的脊髄係留を認め、かつ術前泌尿器学的検査で神経因性
膀胱と診断された患児で、その 75%が術後泌尿器学的検査で改善を認めた。Group 2 の 8
人はMRIで解剖学的脊髄係留を認めなかったが、術前泌尿器学的検査で神経因性膀胱と診
断された患児で、その 50%が術後泌尿器学的検査で改善を認めた。解剖学的脊髄係留を有
している場合の方が神経損傷が強いと想像されるため、手術による改善率も悪いのではな
いかと予想されたが、そうではなかったので考察した。まず手術時の月齢の平均値と中央値
は、Group 1 では 19.8 ヶ月と 18.5 ヶ月、Group 2 では 15 ヶ月と 9 ヶ月であり（表 2）、
Group 1の方が早期介入を達成できていたというわけではなかった。次に、解剖学的脊髄係
留の有無と術後泌尿器学的改善の有無に関係があるかを統計学的に調べた（表 6）。Fisher
検定では p値は 0.58であり、統計学的有意差はなかった。以上より、術前検査で神経因性
膀胱と診断された患児群では、解剖学的脊髄係留にて手術適応になった患児（Group 1）と、
機能的脊髄係留にて手術適応となった患児（Group 2）で、術後の泌尿器学的改善率に差は
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なかったと言える。 
手術を行った患児で、終糸脂肪腫の有無で術後改善率に差があるかも検討した。Group 1
と Group 2の患児のうち、術前検査で神経因性膀胱と診断されたのは 12人であった。この
うち終糸脂肪腫は 9 人に認めた。終糸脂肪腫を認めた患児のうち、手術後に泌尿器学的検
査で改善を認めたのは 5人（55.6%）であった。終糸脂肪腫を認めないが術前検査で神経因
性膀胱と診断された 3人のうち、2人（66.7%）が術後検査で改善を認めた。これらの結果
を表 7にまとめた。Fisher検定では p値は 1.00であり、統計学的に有意差はなかった。以
上より、術前泌尿器学的検査で神経因性膀胱と診断されていた場合、終糸脂肪腫の有無は手
術による改善の有無とは関係がなかった。 
以上の結果から、本研究における手術による泌尿器学的改善率は 58.3%と高かった。術前
尿流動態検査を用いて早期介入を行った過去の報告と同程度の改善率であり 5, 16, 45、本研究
でも尿流動態検査を用いた診断方法によって臨床的な脊髄係留症候群発症を高率に予防で
きたと考えられた。 
 
7. 軽度脊髄終糸病変と正常高位脊髄円錐を有する無症候性患児（Group 3） 
解剖学的脊髄係留がなく尿流動態検査を含めた泌尿器学的検査でも無症候性と診断され
た患児（Group 3）に予防的脊髄係留解除術を行うべきかどうかについてはいまだに意見の
一致を認めていない。脊髄終糸や終糸脂肪腫を切断する手技は、脊髄円錐部脂肪腫の手術と
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比べるとはるかに安全で合併症発生率は非常に低いことから 46, 55, 90、予防的脊髄係留解除
術を行う臨床家もいる。しかし、終糸脂肪腫、肥厚終糸、終糸嚢胞などの軽度脊髄終糸病変
の自然歴は詳しくわかっているわけではない 16。そのため我々の施設では、これらの軽度脊
髄終糸病変がありかつ泌尿器学的異常所見を認める場合のみ（Group 2）脊髄円錐下端位置
が正常範囲内であっても脊髄係留解除術を行い、泌尿器学的異常所見を認めない場合
（Group 3）は慎重な経過観察を行っている。Group 3の患児のうち、フォローアップ期間
中（2年以上）に脊髄係留症候群の臨床所見を呈したものはいなかった。 
 
8. 皮膚所見と脊髄終糸病変有病率 
本研究では、仙尾部 dimpleを有する 103人の患児のうち 24人（23.3%: Group 1, 2, 3）
に軽度脊髄終糸病変が合併していた。これらの患児の腰仙部随伴皮膚所見のいずれも、脊髄
終糸病変合併の危険因子になってはいなかった（表 3）。Haradaらは深い dimpleは脊髄病
変（終糸脂肪腫）合併を示唆する可能性があると報告している 34。しかし本研究では深い
dimple と浅い dimple の二群間で脊髄終糸病変合併率に統計学的有意差を認めなかった
（Fisher検定, p=0.28）。これは、患児の皮下脂肪の厚さが（特に生後数か月の間に）劇的
に増加するため 30、dimple の深さを客観的に決定することは困難であることも一因とも考
えられる。同様に、臀裂偏倚は本研究では脊髄終糸病変合併の危険因子とはならなかった
（Fisher検定, p=0.74）。また、dimpleや臀裂偏倚以外の皮膚異常（皮膚変色、血管腫、異
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常毛髪）は脊髄終糸病変合併とは関係がなかった（Fisher検定, p=0.064）。以上より、本研
究ではいずれの随伴皮膚所見も脊髄終糸病変合併とは全く関係なかった。随伴皮膚所見に
関わらず仙尾部 dimple の解剖学的脊髄係留合併率は 5.8%であり、一般人口当たりの解剖
学的脊髄係留有病率（2%未満）よりも高い。そのため我々の施設では、仙尾部 dimpleを有
する小児はすべてMRIを撮影することを親に推奨している。 
 
9. 脊髄病変を有しない患児（Group 4） 
MRI で脊髄病変を認めなかった症例（Group 4）は外来での経過観察を行った。そのう
ち、フォローアップ期間中（2年以上）に臨床症状を呈した症例は認めなかった。臀裂内仙
尾部 dimple を持つ小児（103 人）の大部分（79 人：76.7%）はこのグループに含まれる。 
 
10. 本研究の限界 
本研究の限界のひとつは、Group 4 に分類された症例には泌尿器学的検査を行わなかっ
たことにある。仙尾部 dimpleのみを呈する小児の神経因性膀胱有病率を調べた前向き研究
は過去にまだない。泌尿器学的検査の侵襲性のため、MRI異常も臨床症状もない 79人の小
児全員（Group 4）に泌尿器学的検査を行うことは不適切と考えられる。 
本研究のもう一つの限界は、当科に紹介される小児患者は最初に紹介者によるスクリー
ニングを受けている可能性があることである。当院への紹介の大部分は近医小児科医や産
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科医からなされるが、紹介者が病的と考えた患児のみが紹介されている可能性がある。その
ため、一般人口における仙尾部 dimple小児の脊髄係留症候群有病率は本研究で明らかにな
った値よりも小さいと思われる。 
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結論 
 
本研究に於いて、仙尾部 dimpleを有する小児（103人）の解剖学的脊髄係留の有病率は
5.8%（6人）、機能的脊髄係留の有病率は 7.8%（8人）であった。従来は経過観察されるこ
とが多かった仙尾部 dimpleであるが、本研究結果から一般人口よりも高率に解剖学的・機
能的脊髄係留を合併していることが明らかになった。仙尾部 dimpleを有する小児のうち脊
髄係留解除術の適応があったのは合計 13.6%（14人）で、全員周術期合併症なく経過した。
術後泌尿器学的検査で神経因性膀胱が改善した割合は 58.4%と高かった。本研究結果から
仙尾部 dimple を有する小児の機能的脊髄係留有病率が初めて明らかになり、MRI による
画像検査・尿流動態検査を含んだ泌尿器学的検査による早期検査を推奨する根拠が得られ
た。一方、本研究では dimpleの深さや随伴皮膚所見の有無による脊髄終糸病変有病率に有
意差は認められなかった。以上より、仙尾部 dimpleを認めた場合、随伴皮膚所見の有無に
関わらずまず腰仙部MRIによる画像精査を行い、脊髄終糸病変を有していた場合はさらな
る泌尿器学的検査追加を検討することが望ましいと考えられた。 
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図表 
 
 
図 1. 臀裂内にある典型的な仙尾部 dimple (矢印). 
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図 2-A. 一般的な仙尾部 dimple の初期対応. 各国の小児脳神経外科医に仙尾部 dimple を
初診したときの診断・治療方針を質問したところ統一した見解はなかった（参考文献 74よ
り作成）. 
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図 2-B. 一般的な仙尾部 dimple の診断・治療フローチャート. 初期検査方法や経過観察の
選択に統一した見解はない. 
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図 3. 本研究における仙尾部 dimpleの診断・治療フローチャート. ( )内の数字は患児数を示
す. Group 1から 4の全体に占める割合を%で示す.  
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図 4.  関連皮膚所見の例.  A) 深い dimple. 皮膚を引き延ばしても底が見えない皮膚陥凹
で、白矢印で示す. B)臀裂偏倚および臀裂異常（黄矢印）. C)皮膚の異常毛髪（黄矢印）. 
仙尾部 dimpleを白矢印で示す.  
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図 5. 軽度脊髄終糸病変 24 例の内訳. 仙尾部 dimple の 103 例のうち 24 例（23.3%）に上
記の脊髄終糸病変が合併していた. 解剖学的脊髄係留は計 6例（5.8%）に認めた.  
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図 6. 脊髄円錐下端位置と患児数. 手術症例と非手術症例をそれぞれ黒と灰色で示す. 脊髄
円錐下端のレベルが L3 sup（椎体上半分）かそれより低位の患児が、本研究における「解
剖学的脊髄係留」に相当する.  
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図 7-A. 代表症例（Group 2）. 仙尾部 dimpleを呈した 1.5歳男児. 臀裂内にある浅い dimple
を矢印で示す. 
 
 
 
 
 
44 
 
 
図 7-B,C,D,E. 代表症例の術前後 MRI. 術前 T1 強調画像軸位断(B)と矢状断(C)で終糸脂肪
腫（矢印）を示す. 術前 T2強調画像矢状断(D)で腰椎高位を数字で示し, 脊髄円錐下端の高
位（矢印）は正常範囲内である（L2レベル）. E：術後MRI T2強調画像矢状断で切断され
た終糸脂肪腫（矢印）が観察される. 
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図 7-F. 代表症例の術前膀胱内圧検査. 膀胱内圧(黒；PVES)、腹圧(青；PABD)、排尿筋圧(赤；
PDET＝PVES－PABD)の蓄尿期と排尿期における圧推移を示す. 排尿開始時を青矢印で示す. 
膀胱コンプライアンスは低値（78ml/20cmH2O = 3.9）で、神経因性膀胱の所見である.  
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表 1. 全症例の背景 
 
年齢は初診時の月齢で示す. 腰椎レベルは椎体上半分か下半分か椎間板レベルかで記述し
た.  L: lumbar（腰椎）, N/A: not available（検査未施行）.  
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表 2 Group 1,2,3の詳細 
 
L: lumbar（腰椎）.  
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表 3  関連皮膚所見と脊髄終糸病変合併の関係 
 
数字は症例数を示す. Dimple の深さや随伴する皮膚所見の有無による、脊髄終糸病変有病
率の統計学的有意差はなかった. 1) P値は Fisher’s Exact Testにて計算した. 2)皮膚異常に
は変色皮膚、血管腫、異常毛髪を含めた. 
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表 4 解剖学的脊髄係留と神経因性膀胱の関係 
 
数字は症例数を示す. 軽度脊髄終糸病変を有する 24 人（Group 1～3）のうち 12人に神経
因性膀胱を認めた. 解剖学的脊髄係留の有無による、神経因性膀胱有病率の統計学的有意差
はなかった（p=0.64, Fisher’s  exact test）. 
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表 5-1 Group 1~3における終糸脂肪腫と神経因性膀胱の関係 
 
数字は症例数を示す. 軽度脊髄終糸病変を有する 24 人（Group 1～3）のうち 14人に終糸
終糸脂肪腫を認め、そのうち神経因性膀胱を認めたのは 9人であった. 終糸脂肪腫を有する
患児と、終糸脂肪腫以外の軽度脊髄終糸病変を有する患児で、神経因性膀胱有病率に統計学
的有意差はなかった（p=0.21, Fisher’s  exact test）. 
 
表 5-2  Group 2,3における終糸脂肪腫と神経因性膀胱の関係 
 
数字は症例数を示す. 軽度脊髄終糸病変を有するが、解剖学的脊髄係留を認めない 18 人
（Group 2, 3）のうち 12人に終糸脂肪腫を認め、そのうち神経因性膀胱を認めたのは 8人
であった. 終糸脂肪腫の有する患児のほうが、終糸脂肪腫以外の軽度脊髄終糸病変を有する
患児よりも、神経因性膀胱有病率が有意に高かった（p=0.011, Fisher’s  exact test）. 
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表 6  解剖学的脊髄係留と術後泌尿器学的改善の関係 
 
数字は症例数を示す. 手術適応となり、かつ術前泌尿器学的検査で神経因性膀胱と診断され
た 12 人（Group 1 の 4 人と Group 2 の 8 人）のうち 7 人が術後泌尿器学的検査で改善を
認めた. 解剖学的脊髄係留の有無で、術後改善率に有意差はなかった（p=0.58, Fisher’s  
exact test）. 
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表 7  終糸脂肪腫と術後泌尿器学的改善の関係 
 
数字は症例数を示す. 手術適応となり、かつ術前泌尿器学的検査で神経因性膀胱と診断され
た 12 人（Group 1 の 4 人と Group 2 の 8 人）のうち 7 人が術後泌尿器学的検査で改善を
認めた. 終糸脂肪腫の有無で、術後改善率に有意差はなかった（p=1.00, Fisher’s  exact 
test）. 
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